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Эмфизема (от греч. emphysae – вдувать, раздувать)
легких – состояние, сопровождающееся увеличени
ем "воздушности" легких, которое занимает одно из
ведущих мест среди патологии органов дыхания по
распространенности и тяжести проявлений [1–4].
В последние годы частота эмфиземы легких возрас
тает [3–5], особенно среди лиц пожилого возраста, в
связи с этим данная проблема приобретает социаль
ное значение. Так, на вскрытии у лиц старше 30 лет
эмфизема легких обнаруживается в 30 % случаев, а у
людей старше 50 лет частота эмфиземы легких воз
растает до 44 %, причем у мужчин встречается в 2 ра
за чаще, чем у женщин [6].
В 1961 г. на конгрессе Американского торакаль
ного общества было предложено считать эмфиземой
"состояние легкого, характеризующееся увеличени
ем свыше нормы размеров воздушных пространств
дистальнее терминальных бронхиол (всего ацинуса
или определенной его анатомической части) и дест
руктивными изменениями в их стенках при отсут
ствии выраженного пневмосклероза" [7–9]. При
обсуждении проблемы эмфиземы легких с патомор
фологической или клинической точек зрения обыч
но смешивают разные понятия – истинную эмфизе
му как первичное самостоятельное заболевание без
явлений пневмосклероза и эмфизему легких вторич
ного характера, развивающуюся на фоне пневмо
склероза. Вторичная эмфизема – это вздутие легоч
ной ткани на фоне пневмосклероза или по
периферии ателектазированного участка легкого.
Основным изменением при эмфиземе легких
считается вздутие альвеол с атрофией, разрывами их
стенок и слиянием альвеол в более или менее круп
ные воздушные полости, вплоть до гигантских. Од
новременно описываются различные по тяжести из
менения эластического каркаса легких, вплоть до
разрыва эластических волокон [5, 7, 10, 11]. Для
оценки степени эмфиземы предложен деструктив
ный индекс, который включает в себя 3 параметра:
количество альвеол с разрушенной стенкой; сохран
ность кубоидального эпителия, выстилающего аль
веолы; деструкцию эластических волокон. У некуря
щих людей деструктивный индекс колеблется от 7 %
до 26 %, в то время как у курящих он превышает 70 %.
Выделяют следующие наиболее важные факторы
риска развития эмфиземы легких: наследственность
(дефицит ингибиторов эластазы (α1антитрипсин,
α2макроглобулин), мутации гена экстрацеллюляр
ной супероксиддисмутазы, генетически обусловлен
ная дисфункция фибробластов и др.); длительное
курение (курильщики представляют собой группу
повышенного риска по той причине, что у них в лег
ких повышен уровень эластазы вследствие скопле
ния большого количества альвеолярных макрофагов
и нейтрофилов, а также потому, что у них снижена
активность ингибиторов эластазы); воздействие
поллютантов окружающей среды и профессиональ
ных вредностей (взвешенная пыль и твердые веще
ства, двуокись серы, оксиды азота, углеводороды и
др.); перенесенные инфекционные заболевания ды
хательных путей. В развитии эмфиземы легких име
ют значение факторы, повышающие внутрибронхи
альное и альвеолярное давление с развитием вздутия
легких (длительный кашель, перенапряжение аппа
рата внешнего дыхания у стеклодувов, музыкантов,
играющих на духовых инструментах, певцов и др.).
В этом списке возраст и пол занимают последние
места. Однако отдельно выделяют cенильную эмфи
зему и связывают ее с очень преклонным возрастом
(сказывается кумулятивный эффект нескольких
факторов риска на протяжении жизни) и целым ря
дом сопутствующих заболеваний [12–14].
В 1963 г. С.Laurel, а S.Eriksson в 1965 г. [6] впервые
показали, что у больных с дефицитом фермента
α1антитрипсина, приводящего к дисбалансу в си
стеме протеолиз–антипротеолиз, эмфизема легких,
в т. ч. буллезная, развивается в 15 раз чаще, чем при
нормальном его содержании. В настоящее время
твердо установлено, что развитие эмфиземы легких
связано с дефицитом энзима α1антитрипсина, кото
рый может быть первичным (генетическим, имею
щим аутосомнорециссивный характер наследова
ния) [15–17] или вторичным при выраженном
воспалительном процессе [10, 18]. Этот белок явля
ется ингибитором ряда протеолитических фермен
тов – cеpиновыx пpотеаз (коллагеназы, эластазы,
тpипcина, xимотpипcина, нейтpофильной элаcтазы,
тканевого калликpеина, фактоpа Xа, плазминогена
и других ферментов, секретируемых лейкоцитами
при реакциях неспецифической защиты организма,
а также ферментов, освобождающихся после гибели
нейтрофилов и макрофагов) и входит в состав
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α1глобулиновой фракции. α1антитpипcин кодиру
ется геном PI (proteinase inhibitor), расположенным
на длинном плече 14й xpомоcомы. В наcтоящее
вpемя извеcтно 75 аллелей гена PI; они подpазде
ляются на 4 гpуппы: "ноpмальные" – с физиологи
чеcким уpовнем α1антитpипcина в cывоpотке
кpови; "дефицитные" – концентpация α1антитpип
cина cнижена минимум до 65 % от ноpмы; "нуле
вые" – в cывоpотке ингибитоp не опpеделяетcя и,
наконец, в cывоpотке pегиcтpиpуетcя ноpмальный
уpовень ингибитоpа, но его активноcть по отноше
нию к элаcтазе cнижена.
У лиц с нормальным содержанием α1антитрип
сина протеолитическая активность лейкоцитов, аль
веолярных макрофагов, микроорганизмов (при раз
витии воспалительного процесса) уравновешивается
системой ингибиторов протеаз и прежде всего α1ан
титрипсином. При недостатке α1антитрипсина про
должительность воздействия "избыточных" агрес
сивных ферментов на легочную ткань увеличивается
с 20 (в норме) до 80 миллисекунд [19], что приводит
к неизбежной деструкции эластических волокон ле
гочной стромы и бронхиальной стенки, протеолити
ческому разрушению эластических волокон, истон
чению и разрыву альвеолярных перегородок с
формированием эмфиземы [6, 7, 20]. Среди больныx
xpоничеcкой обcтpуктивной болезнью легкиx гене
тичеcкая пpедpаcположенноcть к эмфиземе выявля
ется у 2–5 %.
Деструкция эластических волокон легочной ткани
при эмфиземе наступает вследствие дисбаланса не
только в системе протеолиз–антипротеолиз, но и в
системе оксиданты–антиоксиданты. Большое вни
мание в связи с эмфиземой легких привлекает ген
экстрацеллюлярной супероксиддисмутазы, его про
дуктом является гликопротеид, сосредоточенный пре
имущественно в интерстициальной ткани; мутация
гена установлена при генерализованной эмфиземе [6].
W.Timens et al. (1997 г.) выдвинули гипотезу о ро
ли дисфункции фибробластов в развитии эмфиземы.
Фибробласты синтезируют компоненты экстрацел
люлярного матрикса: коллаген, эластин, протеогли
каны, а также взаимодействуют с иммунными и вос
палительными клетками посредством цитокинов. I и
III типы коллагена выполняют функцию стабили
затора интерстициальной ткани, IV тип входит в
состав базальной мембраны. По всей видимости, не
которые особенности фибробластов не могут обес
печить адекватного восстановления (тканевого го
меостаза) и приводят к патологической репарации
с формированием эмфиземы [21].
Также изучение при эмфиземе генетических мар
керов дисплазии соединительной ткани легких
показывает определенную общность эмфиземы с
наследственно детерминированными системными
заболеваниями соединительной ткани, такими как
генерализованная фибродисплазия (синдром Элер
са–Данлоса), арахнодактилия (синдром Марфана),
прогерия (синдром Вернера), имеющими различную
этиологию, но сходные патогенетические механиз
мы, приводящие в конечном итоге к деградации
эластических структур соединительной ткани, в т. ч.
и органов дыхания.
Анатомическая классификация эмфиземы осно
вана на вовлечении в патологический процесс раз
личных отделов ацинуса. Принято выявлять следую
щие основные типы эмфиземы: панацинарная,
центролобулярная, парасептальная, иррегулярная
буллезная (рисунок).
Проксимальная ацинарная, или центриацинар
ная, эмфизема с поражением центральной части
ацинуса, в первую очередь респираторных бронхиол,
наиболее часто встречается у курильщиков. Панаци
нарная эмфизема (с поражением всего ацинуса)
обусловлена, как правило, недостатком α1антитрип
сина. Парасептальная (субплевральная, периацинар
ная, перилобулярная) эмфизема связана с поражени
ем преимущественно периферических отделов
ацинуса, прилежащих к междольковым перегород
кам или висцеральной плевре. При дистальной ир
регулярной (неправильной) эмфиземе эмфизематоз
ные участки неравномерно распределены в легочной
ткани, и установить ее отношение к ацинусам невоз
можно. Поскольку этот вид эмфиземы чаще разви
вается при пневмосклерозе рядом с рубцовоизме
ненными участками легочной ткани, ее также
называют околорубцовой [6, 7]. Морфологическая
классификация эмфиземы легких является в какой
то мере схематичной, нередко различные формы со
четаются у одного больного, поэтому морфологичес
кая идентификация вида эмфиземы легких,
особенно в запущенных случаях, может представ
лять значительные трудности.
Эмфизематозные изменения в легочной ткани
могут протекать бессимптомно и манифестировать
(до 97 % случаев) развитием спонтанного пневмото
ракса (СП), причиной которого является разрыв
субплеврально расположенных воздухосодержащих
полостей [1, 2, 13, 15, 22–28].
Некоторые исследователи [18, 29] для обозначе
ния эмфиземы легких с множеством крупных булл
Рисунок. Схематическое изображение основных типов эмфиземы
(Черняев А.Л., Самсонова М.В. Патологическая анатомия хрони
ческих обструктивных заболеваний легких. В кн.: Чучалин А.Г.
(ред.). Хронические обструктивные болезни легких. М.: издво
"БИНОМ"; 1998. 366–400)
Примечание: А – панацинарная (панбулярная), Б – иррегулярная буллез
ная, В – дистальная ацинарная (парасептальная), Г – проксимальная аци
нарная (центрилобулярная) эмфизема. ТБ – терминальная бронхиола;
AM – альвеолярные мешочки; РБ1–РБЗ – респираторная бронхиола 
1–3го порядка; А – альвеола; АХ – альвеолярные ходы.
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пользуются термином "буллезная болезнь легких" и
подчеркивают, что выделение последней как само
стоятельного заболевания диктуется прежде всего
практическими соображениями, т. к. ее следует счи
тать "хирургическим заболеванием". Тонкостенные
буллы могут образовываться при любой форме эм
физемы общего или локального характера (но чаще
их обнаруживают при парасептальной и иррегуляр
ной эмфиземе), при ряде заболеваний легких.
Почти 70 лет назад W.Miller изучал субстрат эм
физемы, который соответственно определил как
bulla (пузырь) и bleb (пузырек). В 1959 г. на Междуна
родном симпозиуме было принято окончательное
определение: "Булла представляет собой эмфизема
тозное пространство, диаметр которого превышает
1 см в раздутом состоянии". Края булл формируются
висцеральной плеврой (при субплевральном распо
ложении) и / или дольковыми перегородками. Эм
физематозное пространство < 1 см в диаметре при
нято называть блебом, что редко встречается в
отечественной литературе. В иностранной литерату
ре можно встретить такое собирательное определе
ние булл и блебов, как "эмфиземоподобные измене
ния" (emphysema0like changes) [30]. Разрыв стенки
таких образований ведет к возникновению патоло
гического сообщения между воздухоносными путя
ми и плевральной полостью, т. е. к развитию СП.
Еще в 1932 г. Kjaergaard привел патологоанатоми
ческие данные, свидетельствующие о том, что в ос
нове образования эмфизематозных полостей лежит
клапанный механизм, обусловленный рубцами и
стенозом мелких бронхов и бронхиол, что было
подтверждено многочисленными исследованиями.
В литературе также обсуждалась роль ишемии
легкого как одной из причин деструкции межальве
олярных перегородок, ведущих к образованию
эмфизематозных полостей. В 1952 г. G.Crenshaw
впервые отметил, что возникновение легочной эм
физемы связано с бронхоспазмом и ишемией "пла
ща" легкого и развитием в последующем его склеро
за. В 1959 г. P.Thomas, находя сосудистую ишемию и
дегенерацию в области буллезного поражения легко
го, полагал, что буллы являются вторичными по от
ношению к сосудистой легочной ишемии, и выдви
нул предположение о следующем механизме их
развития: нарушение кровоснабжения перифери
ческих отделов легочной паренхимы и висцеральной
плевры приводит к развитию дистрофических и
склеротических процессов в ткани легкого, что усу
губляет нарушение проходимости терминальных
бронхиол, а далее включается клапанный механизм.
Следует подчеркнуть, что нет общепринятой клас
сификации булл по морфологическим признакам.
L.Reid [31] предложила следующую морфологи
ческую характеристику булл с выделением 3 типов.
Буллы I типа возникают вне зависимости от распро
страненности эмфиземы, чаще локализуются в верх
них отделах легких, сопровождаются незначитель
ной деструкцией легочной паренхимы и могут
достигать больших размеров. Они имеют узкую нож
ку, соединяющую их с легочной тканью, стенки та
ких булл образованы плеврой и интерлобулярными
перегородками. Буллы II и III типов, напротив, име
ют широкое основание, встречаются при распрост
раненной эмфиземе, но буллы II типа локализуются
субплеврально, а III типа – произвольно, сопровож
даются обширным внедрением в легочную парен
химу и большой распространенностью процесса
вплоть до разрушения доли легкого. Буллы данного
типа обычно окружены со всех сторон эмфизематоз
ной легочной тканью и могут локализоваться в лю
бой доле [31].
И.А.Зворыкин выделяет краевые (субплевральные)
формы булл и внутрилегочные (пневматоцеле) [32].
В.А.Смоляр предлагает классификацию булл лег
ких по патогенезу (врожденные, приобретенные),
стадии развития (формирующиеся и сформировав
шиеся), по функциональному типу (закрытые, от
крытые буллы и их переходные формы), по числу
(одиночные и множественные) и локализации
(1сторонние, 2сторонние), по клинической харак
теристике (неосложненные: бессимптомные, с кли
нической симптоматикой; осложненные). Морфо
логически буллы классифицируются этим автором
следующим образом:
1.1. Субплевральные буллы: на узком основании,
четко отграниченные от легкого; на широком осно
вании, нечетко отграниченные от легкого.
1.2. Интерстициальные.
1.3. Интрапаренхиматозные.
2.    Однокамерные и многокамерные.
3.1. В неизмененных легких.
3.2. В сочетании с эмфиземой, пневмофиброзом.
3.3. Симптоматические буллы, наблюдающиеся
при пневмонии, стафилококковой деструкции лег
ких у детей, гистиоцитозе X, лейомиоматозе, синд
ромах Маклеода и Марфана, раке легкого и др. [18].
Основываясь на торакоскопической картине,
A.Wakabayashi [33] предложена следующая класси
фикация воздушных полостей в легких:
• блебы – расположены субплеврально, прозрач
ные, < 1 см в диаметре, как правило, локализуют
ся на верхушке легкого, но также вдоль края
переднего сегмента верхней доли, краев средней
доли или язычкового сегмента, краев верхнего
сегмента нижней доли; считаются наиболее час
той причиной спонтанного пневмоторакса;
• буллы I типа – тонкостенные кисты с минималь
ным сообщением с бронхиальной системой,
могут быть разных размеров и приводить к комп
рессии окружающего легкого; трабекулы отсут
ствуют;
• буллы II типа – конгломераты небольших и сред
них по размеру интрапаренхиматозных булл с
гладкой внутренней выстилкой и отсутствием
трабекул, имеют плотную фиброзную капсулу,
прилегающая легочная ткань без существенных
изменений; 
• буллы III типа – крупные буллы с множественны
ми трабекулами, часто расположены диффузно;
прилежащая ткань легкого изменена; как прави
ло, обнаруживаются у больных ХОБЛ.
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Воздушные кисты легких – содержащие воздух
полости – могут быть не только эмфизематозного
происхождения [22, 23]. Согласно рекомендациям
Номенклатурного комитета Флейшнеровского обще
ства (Glossary of Terms for CT of the lungs: Recom0
mendations of the Nomenclature Committee of the Flei0
schner Society) под термином "киста легкого"
патоморфологически понимается полость округлой
формы, выстланная внутри эпителием или фиброз
ной тканью, содержащая газ или жидкость. Непара
зитарные кисты легких могут быть одиночные (со
литарные) или множественные; не сообщающиеся
с просветом бронхиального дерева (закрытие кисты)
и открытые кисты, сообщающиеся с бронхом. Раз
личают кисты врожденные, обусловленные наруше
нием эмбриогенеза бронхолегочного аппарата, кото
рые, в свою очередь, могут быть бронхогенные,
альвеолярные и межуточные, в зависимости от уров
ня локализации порока бронхиального дерева [34–40],
и приобретенные, сформированные в результате пе
ренесенных, как неспецифических, так и специфи
ческих заболеваний легких [41, 42]. Можно полагать,
что воздушные кисты образуются при обструкции
мелкого бронха или бронхиолы. Поражение более
крупного бронха приведет к формированию запол
ненной секретом кисты, патогенетически связанной
с деятельностью слизепродуцирующих желез бронха.
Врожденные и приобретенные кисты делят на не
осложненные и осложненные. Кисты осложняются
нагноением [30], прорывом в плевральную полость
с формированием пневмо и пиопневмоторакса.
Процессы, осложняющие течение воздушных кист,
встречаются значительно чаще при приобретенных
кистах. Выделяют также "напряженные" кисты, при
которых имеет место клапанный механизм [18, 31].
По морфологическим признакам строения сте
нок воздушные кисты подразделяются [32, 35] следу
ющим образом:
• бронхиолярные кисты (имеющие в стенке эле
менты мелких бронхов и бронхиол, выстланные
респираторным эпителием);
• альвеолярные (выстланные альвеолярным эпите
лием);
• комбинированные бронхиолярноальвеолярные
(имеющие в стенке элементы бронхиол и альвеол);
• ложные (после абсцессов, травм, санированная
туберкулезная каверна);
• мешковидной формы бронхобронхиолоэктазы
(мешотчатые бронхоэктазы встречаются обычно
на уровне более мелких бронхов, в которых хря
щевой каркас слабо развит или отсутствует);
• паразитарные кисты (эхинококк и др.).
По размеру воздушные кисты легких классифи
цируются поразному [18, 41–43]. Наиболее логич
ной представляется следующая градация: воздушные
полости < 1 см – блебы (мелкие кисты); от 1 до 5 см –
кисты или буллы средних размеров; от 5 до 7 см –
крупные кисты или буллы; > 7 см в диаметре – кис
ты или буллы гигантских размеров.
Гигантские воздушные кисты легких, именуемые
"баллонными" встречаются редко [8, 30, 44–48]. По
мнению ряда авторов, гигантские воздушные кисты
легких обычно являются дизонтогенетическими об
разованиями, возникающими при остановке роста
бронхов в период развития вторичных бронхиаль
ных ветвей, между 3м и 5м мес. внутриутробного
развития. В это время происходит вздутие тех брон
хиальных ветвей, рост которых приостановился, и
образуются крупные полости [20, 34–36, 38, 39]. Но
эти авторы не дают ответа на вопрос, почему гиган
тские кисты выявляют у взрослых, а не у детей. По
мнению других авторов [40, 40], в происхождении
гигантских воздушных кист существенная роль при
надлежит различным нарушениям бронхиолярной
проходимости с образованием нагнетательнокла
панного механизма. Такие кисты нередко симулиру
ют СП [30, 49–51].
В иностранной литературе описано "плацентопо
добное изменение легких" (плацентизация) [46, 47,
52–56], встречающееся в тяжелых случаях, чаще при
гигантской буллезной эмфиземе легких (синдром
исчезающего легкого). Плацентоподобная транс
формация легочной паренхимы – термин, обознача
ющий специфическую гистологическую картину,
которая характеризуется формированием плаценто
подобных папиллярных структур в легочной парен
химе, что напоминает гистологическое строение
плаценты на ранних сроках беременности. О пла
центоподобном буллезном повреждении легкого
впервые было сообщено T.M.McChesney в 1978 г. [55],
после чего в 1994–1995 гг. E.J.Mark [48] и M.E.Fidler
[46] описали еще 7 подобных случаев. Причем
T.M.McChesney и M.E.Fidler использовали термин
"плацентарная трансформация (метаморфоз) легко
го", а E.J.Mark использовал термин "плацентоподоб
ное буллезное повреждение легкого". В этих редких
случаях кистозные пространства, достигающие в
размерах ≥ 20 см, могут быть одно или многокамер
ные, плацентоподобные изменения рядом располо
женной легочной ткани состоят (как видно под мик
роскопом) из сосочков с отечной фиброваскулярной
стромой, подобных плацентарным ворсинам, содер
жащим пролиферирующие мелкие кровеносные
сосуды, лимфоидные агрегаты, гладкомышечные
клетки, жировую ткань. Эпителиальная выстилка
папиллярных структур может быть представлена
плоским, кубическим (чаще), призматическим эпи
телием. Эпителий, покрывающий плацентоподоб
ные структуры, представляет собой респираторный
эпителий (что подтверждается иммуногистохими
чески), который является митотически актив
ным [57]. В связи с этим была выдвинута гипотеза,
согласно которой активная пролиферация эпители
альных клеток при относительной стабильности
стромального компонента ведет к образованию пла
центарных ворсиноподобных структур. Эти разрас
тания эпителия являются вероятным объяснением
появления папиллярных структур. В других исследо
ваниях плацентарная трансформация патогенети
чески характеризуется как буллезная эмфизема с ха
рактерными дегенеративными изменениями [46–48],
при которых структуры ворсин представлены
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трансформированными межальвеолярными и интра
лобулярными перегорородками. Помимо буллезной
эмфиземы плацентоподобная трансформация легких
описана у пациентов с фиброматозными гамартома
ми, папиллярной аденокарциномой, легочным липо
матозом, синдромом Swyer–James (1сторонная эмфи
зема легкого или доли, связанная с локализованным
бронхиолитом или бронхитом) [55, 56, 58, 59].
В заключение отметим, что эмфизема и воздуш
ные кисты легких являются актуальной проблемой
современной пульмонологии, при этом многие во
просы этиопатогенеза, классификации, патоморфо
логии и, особенно, морфогенеза патологических из
менений требуют дальнейшего изучения и уточнения.
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